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Cartas al Editor

La variante lineal de las poroqueratosis fue descrita inicial-

mente por Rahbari1 en 1974 como un subtipo clínicamente bien

diferenciado, que se presenta de forma preferente en la infancia.

Se caracteriza por una erupción de pápulas anulares que siguen

un trayecto que se dispone siguiendo las líneas de Blaschko2.

Estas pápulas suelen coalescer formando auténticas placas que

dejan un centro atrófico y un borde discretamente sobreelevado,

el cual se remarca mediante la aplicación de povidona yodada,

signo diagnóstico recientemente descrito como característico

aunque no patognomónico de las poroqueratosis.

El auténtico interés de esta variedad radica en la posibilidad

descrita de malignización cutánea, ya que se han comunicado

casos de enfermedad de Bowen3, carcinoma espinocelular4 y

carcinoma basocelular, aunque de forma más rara. Esto, unido

a la edad de presentación de esta dermatosis debe hacernos

plantear un cuidadoso plan de revisiones de nuestros pacientes

afectados y proceder a un estudio histológico ante la mínima

sospecha de malignización.

El abordaje terapéutico de estos pacientes es infructuoso, ya

que no existe una terapia de consenso. Crioterapia, electrocoa-

gulación, láser de CO2 y dermoabrasión son las medidas físicas

referidas en mayor número de ocasiones en la literatura médi-

ca. No obstante, y con el planteamiento de revisiones adecuado,

la mayoría de los padres suelen decantarse por tratamientos más

conservadores a base de corticoides o retinoides tópicos, aun-

que la mejoría no suele ser muy destacada.

Desde el punto de vista fisiopatológico 5 su origen sigue

siendo incierto, aunque parece clara la existencia de un clon

de células alteradas, responsables del desarrollo de la lamini-

lla cornoides y ausencia de la capa granulosa descritas en los

estudios anatomopatológicos. Se aboga por considerar a la

poroqueratosis lineal como una genodermatosis de herencia

autosómica dominante de penetrancia incompleta y expresivi-

dad variable, si bien los casos esporádicos podrían responder a

mutaciones puntuales. Es preciso realizar diagnóstico diferen-

cial con el nevo verrugoso epidérmico lineal, el liquen plano

lineal y el liquen estriado, siendo la histología la clave diag-

nóstica esencial.
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Displasias pilosas: un nuevo
caso de monilethrix

Sr. Editor:

El monilethrix es una displasia pilosa hereditaria transmitida

en la mayoría de los casos de forma autosómica dominante. Se

caracteriza por la aparición de zonas adelgazadas en el tallo pi-

loso causantes de un aumento de la fragilidad del pelo y, por

consiguiente, mayor facilidad para su rotura y aparición de alo-

pecia. No existe ningún tratamiento definitivo, aunque suelen

mejorar con el paso de los años1,2.

Se presenta el caso de una niña sana de 7 años de edad que con-

sulta por disminución progresiva de la densidad del pelo, sobre

todo en región occipital y temporal, desde los 2 años. La explora-

ción reveló una hipotricosis, con cabellos cortos, frágiles y arrosa-

riados. Además, se apreciaba en dichas zonas un discreto eritema

junto a la presencia de queratosis folicular leve (fig. 1). No se en-

contraron alteraciones en la exploración física a otros niveles, in-

cluyendo los dientes y las uñas. En el interrogatorio, la madre re-

cordaba que de niña tuvo un proceso similar al que no dieron

importancia.

El estudio de los cabellos con el microscopio óptico reveló la ima-

gen arrosariada característica de esta patología: estrecheces alter-

nando con nudosidades a lo largo del tallo piloso (fig. 2).
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Figura 1. Erupción de pápulas eritematosas de borde so-
breelevado y centro atrófico en flanco intercos-
tal izquierdo.
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El cabello arrosariado o monilethrix se origina por la presen-

cia de mutaciones en ciertas queratinas básicas de la corteza

(hHb6 y hHb1), dando lugar a una disminución de las células

corticales en el tallo piloso y que se manifiestan como una re-

ducción periódica del diámetro del pelo. La transmisión autosó-

mica dominante de este defecto hace que sea frecuente la afec-

tación de varios miembros de distintas generaciones en una

misma familia3.

La manifestación clínica de la enfermedad es muy variable,

desde casos prácticamente inapreciables hasta situaciones de alo-

pecia grave. La mayoría comienza a los pocos meses de edad,

con la aparición progresiva de una hipotricosis difusa con cabe-

llos arrosariados, cortos y frágiles, que hace que los padres refie-

ran como que “no les crece el pelo”. La más afectada es la re-

gión occipital, si bien puede aparecer en cualquier otra zona,

incluyendo vello corporal, cejas y pestañas. Es muy frecuente la

presencia de una queratosis pilar acompañante2,4,5. Hay casos

descritos de monilethrix asociados a alteraciones ungueales o de

la dentición, retraso mental y del desarrollo físico y cataratas2.

Hay que hacer el diagnóstico diferencial con el seudomoni-

lethrix, entidad en la que el defecto se encuentra en los engro-

samientos, que corresponden a aplanamientos del tallo piloso

de distribución, siendo las zonas internodales normales. Además

no se acompaña de hiperqueratosis folicular, es de inicio más

tardío y con frecuencia se relaciona con un peinado compulsi-

vo y mantenido del cabello2,6.

La mayoría de los pacientes mejoran con la edad. Se puede

conseguir acelerar esta mejoría controlando la hiperqueratosis

folicular con queratolíticos tópicos como el ácido retinoico o el

ácido glicólico. También conviene evitar las situaciones que ace-

leren la rotura de estos frágiles cabellos, como puede ser el ce-

pillado vigoroso o peinados que fuercen o tensen el pelo2,5.

Con la aportación de este caso queremos llamar la atención

sobre el complicado tema de las displasias pilosas, refiriéndonos

a una de las más típicas, el monilethrix. Probablemente se trata

de una enfermedad infradiagnosticada, debido a la presencia de

casos leves que mejoran con la edad y al frecuente desconoci-

miento del tema.
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Los quads suponen 
un importante riesgo para 
los niños y adolescentes

Sr. Editor:

Hemos atendido en los últimos meses varios casos de acci-

dentes de quad en los que se han visto implicados niños y ado-

lescentes, con lesiones graves en uno de los casos (tablas 1 y 2).

Deseamos alertar sobre el mal uso de estos vehículos y las in-

definiciones legales en que se encuentran.
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Figura 1. Región occipital en la que se aprecia una hipo-
tricosis difusa con pelos cortos y presencia de
hiperqueratosis folicular.

Figura 2. Aspecto arrosariado del tallo piloso al microsco-
pio óptico.


